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Cukrzyca u chorych 
z mukowiscydozą
Diabetes in patients with cystic fibrosis 
STRESZCZENIE
Pacjenci z mukowiscydozą (CF) żyją teraz dłużej, ze względu na lepszą opiekę medycz-
ną, przez co cukrzyca związana z mukowiscydozą stała się u nich głównym schorzeniem 
towarzyszącym. Chociaż CFRD łączy cechy cukrzycy typu 1 i typu 2, jest specyficznym 
typem cukrzycy.
Główną przyczyną CFRD jest deficyt insuliny zależny od redukcji masy komórek beta. Pewną 
rolę odgrywa także insulinooporność. Wczesne rozpoznanie CFRD jest ważne, ponieważ to 
powikłanie jest skojarzone z niekorzystnym wpływem na przebieg CF. Ponieważ rozwój CFRD 
jest najczęściej bezobjawowy, tym samym wczesne rozpoznanie może być trudne. Metoda 
ciągłego monitorowania glikemii (CGMS) jest obecnie zalecana do badań przesiewowych. 
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ABSTRACT
Since patients with cystic fibrosis (CF), resulting in better medical care, living longer dia-
betes is associated with cystic fibrosis has become a major disease in their accompanying. 
Although cystic fibrosis-related diabetes (CFRD) combines the features of the characteristics 
of type 1 diabetes and type 2 is a specific type of diabetes. The primary cause of CFRD is 
insulin deficiency due to reduced in beta cell mass. Insulin resistance also plays a certain 
role in CFRD. Early CFRD diagnosis is important because this complication is associated 
with adverse effects on the course of CF Since the development of CFRD is most often 
asymptomatic for the early diagnosis can be difficult. The method of continuous glucose 
monitoring (CGMS) is currently recommended for screening. 
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Mukowiscydoza — torbielowate zwłóknie-
nie trzustki (CF, cystic fibrosis); jest jednym 
ze stosunkowo często występujących przewle-
kłych schorzeń u dzieci; sposób dziedziczenia 
autosomalnie recesywny. Jest związana z mu-
tacją genu CFTR (cystic fibrosis transmembra-
neconductance regulator), odpowiedzialnego 
za syntezę błonowego kanału chlorkowego, 
zależnego od cAMP, który zlokalizowano na 
chromosomie 7. 
Zgodnie ze stanowiskiem Polskiego To-
warzystwa Mukowiscydozy w przypadku po-
dejrzenia CF pierwszym etapem diagnostycz-
nym jest wykonanie próby potowej [1].
Mukowiscydoza jest nadal nieuleczalną 
ogólnoustrojową chorobą o różnorodnej 
ekspresji klinicznej. O czasie przeżycia cho-
rego decyduje progresja zmian w układzie 
oddechowym. Wraz z postępem możliwości 
terapeutycznych i wydłużeniem czasu prze-
życia chorych zmienia się gama i znaczenie 
kliniczne chorób towarzyszących mukowi-
scydozie [2, 3]. Jednym z takich schorzeń 
jest cukrzyca (CFRD, cystic fibrosis related 
diabetes). Dawniej uważano, że cukrzyca nie 
występuje u chorych z mukowiscydozą lub jest 
bardzo rzadka. Uważano, że uszkodzenie ze-
wnątrzwydzielniczej funkcji trzustki nie łączy 
się z uszkodzeniem produkujących insulinę 
komórek β.
Etiopatogenezą różni się ona zarówno od 
cukrzycy typu 1, jak i typu 2 [4]. Nie stwier-
dza się, obecnego w cukrzycy typu 1, podłoża 
autoimmunologicznego [5]. Destrukcja wysp 
trzustkowych związana jest ze zwłóknieniem 
trzustki i nie dotyczy wybiórczo komórek β. 
Dawniej chorzy z tym schorzeniem umierali 
bardzo wcześnie, zanim dochodziło do uszko-
dzenia części wewnątrzwydzielniczej trzustki 
i do ujawnienia się cukrzycy. Opisywane były 
jednak przypadki występowania cukrzycy 
u dzieci najmłodszych [6]. Obecnie poprawa 
leczenia mukowiscydozy sprawiła, że chorzy 
dożywają wieku młodzieńczego i wówczas 
zwykle pojawia się problem zaburzeń w se-
krecji insuliny. Innym zaburzeniem jest też 
występowanie insulinooporności [7, 8].
Cukrzyca u chorych z mukowiscydozą 
może przebiegać bezobjawowo przez długi 
okres, stąd też konieczne jest przeprowadza-
nie badań diagnostycznych w celu wczesnego 
wykrycia zaburzeń homeostazy glukozy [9]. 
Obszerne omówienie patofizjologii, diagno-
styki, leczenia, a także powikłań, przedstawili 
autorzy amerykańscy [4].
DIAGNOSTYKA
Przedmiotem dyskusji ciągle jeszcze jest usta-
lenie, w jakim okresie należy rozpoczynać ba-
dania profilaktyczne, a także jakie wartości 
glikemii u chorych wymagają już wdrożenia 
leczenia. W ostatnich latach ukazało się wiele 
prac poświęconych temu zagadnieniu [10–12].
Ukazało się wiele doniesień dotyczących 
kryteriów rozpoznawania CERD [13, 14]. Au-
torzy brytyjscy przedstawili obszerne omówie-
nie, przygotowane na podstawie zebranego 
piśmiennictwa dotyczącego wieloletnich ba-
dań zmierzających do ustalenia kryteriów roz-
poznawania CFRD. Uważają, że w badaniach 
należy przyjąć wartości stwarzające zagroże-
nie dla układu oddechowego, a nie przyjęte 
w „klasycznym” rozpoznaniu cukrzycy, dlate-
go za taką wartość przyjęto poziom glukozy 
we krwi > 8 mmol/l (144 mg/dl) [15]. Jednak 
zdaniem autorów włączenie insulinoterapii 
może być wskazane już przy poziomach niż-
szych niż dotychczas przyjmowano. Autorzy 
francuscy zwrócili uwagę, że ważnym wska-
zaniem do przeprowadzenia badań diagno-
stycznych w kierunku CFRD jest pogorszenie 
stanu ogólnego pacjenta [16]. Jednak doustny 
test tolerancji glukozy zdaniem tych autorów 
nie jest wystarczająco czułą metodą diagno-
styczną. Stosuje się różne modyfikacje testu 
dla oceny sekrecji insuliny i insulinooporno-
ści [17]. Na konieczność modyfikacji testów 
diagnostycznych dla rozpoznawania CFRD 
i decyzji o włączeniu insulinoterapii uwagę 
zwracają także autorzy australijscy [18, 19].
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Wielu autorów uważa, że w diagnostyce 
przydatne jest zastosowanie ciągłego pomiaru 
glukozy (CGMS, continuous glucose monito-
ring system) i że za pomocą tej metody możliwe 
jest wykrycie znacznie więcej nieprawidłowo-
ści w metabolizmie glukozy niż przy zasto-
sowaniu doustnego testu tolerancji glukozy 
u pacjentów, u których doszło do pogorszenia 
się stanu ogólnego [20, 21]. Na przydatność 
metody ciągłego pomiaru glukozy w monito-
rowaniu CFRD uwagę zwracali również polscy 
autorzy [9]. Problemy związane z diagnostyką 
CFRD oparte na analizie dużego wieloośrod-
kowego materiału przedstawili autorzy nie-
mieccy [22]. Obszerne omówienie problemów 
diagnostycznych CFRD, w oparciu o bardzo 
obszerne piśmiennictwo, przedstawili autorzy 
angielscy [15]. W świetle tych danych uważa 
się, że kryteria rozpoznania, a co za tym idzie 
wdrożenia leczenia, w tym typie muszą być 
odmienne od stosowanych w innych typach 
cukrzycy [23, 24]. 
Autorzy niemieccy, na obszernym mate-
riale ponad dwustu tysięcy pacjentów w wieku 
powyżej 18. r.ż. przeprowadzili analizę prze-
biegu CFRD w zestawieniu z grupą pacjentów 
z cukrzycą typu 1 i typu 2 [25]. Stwierdzili oni 
istotne różnice pomiędzy tymi typami cukrzy-
cy w częstości występowania powikłań naczy-
niowych u osób dorosłych. 
LECZENIE CFRD
Sposób prowadzenia insulinoterapii musi być 
bardzo indywidualny i wymaga bardzo staran-
nego monitorowania homeostazy glukozy [26]. 
Zaburzenia metabolizmu glukozy manifestują 
się głównie poposiłkową hiperglikemią. Le-
czeniem z wyboru w cukrzycy towarzyszącej 
mukowiscydozie jest insulinoterapia [10, 27].
Pamiętać należy, że w mukowiscydozie bar-
dzo ważne jest zapewnienie pacjentom dodat-
niego bilansu energetycznego. U chorych tych 
nie można stosować ograniczeń dietetycznych, 
bowiem przebieg choroby u osób z niedoży-
wieniem jest znacznie cięższy. Tak więc należy 
dostosować terapię insulinową indywidualnie 
do potrzeb każdego pacjenta [28].
Uważa się, że terapia insuliną jest zasa-
dą w leczeniu CFRD, chociaż rozważane są 
także możliwości zastosowania w przyszłości 
nowych leków doustnych [29, 30]. Zasadą 
jest stosowanie małych dawek insuliny poda-
wanych do posiłków. Na początku leczenia 
zwykle nie jest potrzebne stosowanie insuliny 
długo działającej. Później jednak konieczne 
staje się zastosowanie pełnej intensywnej 
insulinoterapii. Wybór metody prowadzenia 
insulinoterapii zależy głównie od sposobu 
żywienia chorych. Coraz częściej u chorych 
z mukowiscydozą, dla zapewnienia należnego 
przyrostu masy ciała, stosowane jest dokar-
mianie przez stosowanie w godzinach nocnych 
dożołądkowego wlewu substancji odżywczych. 
Wówczas konieczne staje się włączenie insu-
liny długo działającej. Obecnie coraz szersze 
zastosowanie znajduje insulinoterapia przy 
użyciu pompy insulinowej. Leczenie metodą 
ciągłego podskórnego wlewu insuliny u cho-
rych z cukrzycą towarzyszącą mukowiscydozie 
sprawdza się bardzo dobrze i powinno znaleźć 
powszechne zastosowanie. 
WNIOSKI
Znacząca poprawa leczenia mukowiscydozy, 
jaką przyniosły ostatnie lata, i znaczne wy-
dłużenie życia pacjentów sprawiają, że coraz 
większym problemem stają się schorzenia 
towarzyszące, w tym CFRD, a także powikła-
nia o charakterze mikro- i makroangiopatii. 
Konieczna jest więc możliwie najwcześniejsza 
diagnostyka tych schorzeń oraz ich adekwatne 
leczenie. 
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